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&&过敏性紫癜%R.*,;(P=;(,*6.)* 0940943# R=1&

是一种以全身小血管炎为主要病理损害的变态反应

性疾病#病变主要累及皮肤*胃肠道*关节和肾脏等

组织器官#产生紫癜*腹痛*胃肠道出血*关节炎和血

尿等表现#严重时甚至危及生命) WA6.4于 !%!G 年

报道了首例R=1合并神经系统损伤以来#已历时 %$

余年#现将R=1合并神经系统损伤综述如下)

EP68A合并神经系统损伤流行病学

R=1合并中枢神经损伤的发病率国外报道为

#_ n@_

!!"

#国内报道差异较大#从 #7!_

!#"

n

!$7!_

!L"不等#综合国内近年文献!# n"" 共 %#G 例

R=1患者#其中 b% 例合并中枢神经系统%'8=&受

损#发病率为 @7?_#较国外报道的发病率略高#合

并周围神经损伤者少见!b"

)

BP68A合并神经系统损伤的机制

目前认为 R=1发病机制与 CKT介导的变态反

应有关#由于辅助性H淋巴细胞及 M淋巴细胞活性

增强#产生大量CKT免疫复合物#沉积于全身小血管

壁而致血管炎) 部分患者可合并有神经系统损伤#

其具体机制尚未完全明了#可能与下列因素有关'

(

免疫因素的影响'张琴等!@"认为 R=1主要是 6KT介

导的免疫反应#免疫复合物在毛细血管沉积后引起

毛细血管壁通透性增高#血液浓缩#血流缓慢#可致

其支配的神经细胞肿胀#功能缺失$I3N9,等!b"认为

抗原抗体复合物也可直接沉积在神经髓鞘中#导致

自身的免疫反应激活#促使雪旺氏细胞裂解#发生脱

髓鞘病变)

)

局部血肿和关节的渗出的机械压迫可

导致周围神经受损)

*

血液流变学改变'R=1存在

明显的高粘滞血症#一方面加重了免疫介导的炎症

反应#另一方面出现血栓形成趋向)

+

氧自由基生

成增加!%"

'中性粒细胞#淋巴细胞等炎性细胞的激

活#产生大量的氧自由基#使氧化酶]抗氧化的平衡

打破#脂质过氧化增强#导致血管内皮细胞损伤甚至

死亡#血管壁损害加重)

,

药物的影响'甲基泼尼松

龙具有血小板聚集#血栓形成#血管收缩的作用#可

以导致有免疫复合物沉积的血管出血或者堵塞#导

致组织缺血*功能损伤)

-

血脑屏障的破坏和脑血

管自身调节功能的紊乱!!$"

' 毛细血管壁完整性及

血管弹性破坏#血管内皮细胞受损#释放血管活性物

质#血小板被激活#释放血栓素T%HXT& 等#大量炎

症因子释放与比例失衡#引起小血管收缩*血压上

升*出血增加*水肿加重)

QP68A合并神经系统损伤的分类

按损伤的部位进行分类'

R=1合并 '8= 损伤'

(

脑部病变包括脑梗塞*

脑出血#脑白质变性疾病$

)

脊髓的损伤)

R=1合并周围神经系统损伤'

(

单一神经损伤

如面神经受损#坐骨神经受损#股神经受损等$

)

多

神经病变如神经干的损伤#格林巴利综合征%J9)6P

63)*PM344.AF*24,/.# JM=&#多发性神经根性神经

病#尚可分为感觉障碍#运动障碍#运动感觉障碍等)

GP68A合并神经系统损伤的表现

GUEP68A并?[8损伤

临床主要表现为情绪不稳#头痛#头晕#烦躁#易

激惹等非特异性症状#以及视力下降#抽搐#意识障

碍#偏瘫等严重表现!% n!b"

)

G7!7!&临床表现及辅助检查

%!&非特异性表现'R=1合并'8=受损#可表现

("$?(
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为情绪不稳#烦躁#精神行为改变#头痛#头晕#易激

惹等症状#占神经系统受损总数的 %$_

!L"

) 脑电图

表现为慢波增多和少部分患者出现尖波#棘波等)

李玉莲等!!@"对确诊的 ?# 例过敏性紫癜的患儿检查

脑电图#结果显示界限性 L 例#异常者为 #G 例

%G"7#_&) 主要为为
:

*

;

波增多#或中高波幅
:

*

;

活动为背景#小部分有阵发性慢波)

%#&特异性表现'

(

脑血管炎'R=1是一种儿童

期常见的小血管白细胞碎裂性血管炎#又称高敏性

脉管炎#可以导致包括 '8= 在内的多系统损害#诊

断脑血管炎的金标准是脑组织病理检查!!""

# E9P

43g3/)等!!?"对合并脑出血的脑组织进行病理检查

示'在出血区光镜下呈现明显的白细胞碎裂性血管

炎征象#在小血管周围可见明显的炎性细胞浸润$在

血管壁可见CKT免疫复合物沉积#充分证明 R=1并

发脑血管炎) R=1患者合并脑血管炎比较少见#

Q9*等!!!"总结了从 !%!G n#$$L 年R=1合并脑血管

炎表现的病例共 !" 例#其后我们又发现 L 例类似的

病例报道!!##!L#!?"

#表现为头痛#情绪改变#视力改变#

共济失调#舞蹈症#抽搐#意识障碍等临床改变#影像

学改变为局部或弥漫性脑水肿或脑缺血征象#其中

以头颅E:C最为敏感#可以作为诊断脑血管炎的首

选检查)

)

颅内出血'脑出血是脑血管炎导致血管

破裂而致出现占位性病变症状和颅内压急剧增高的

一种特殊形式#病情危急#处理不当可危及生命)

'()34.--)等!!G"报道#从 !%@$ n#$$! 年#共发现 R=1

合并颅内出血病例 ? 例) 以后又有类似报道 ?

例!!L#!#!?"

#临床表现为突发性头痛#视力下降#抽搐#

偏瘫#意识障碍等#头颅影像学检查示颅内出血#表

现为蛛网膜下腔出血#硬膜下出血#脑实质出血#脑

室出血等各种形式%表 !&)

从上述病例可以发现#R=1合并 '8= 损伤#特

别是有特异性表现时#具有以下共性'

(

发病年龄为

学龄儿童#b n@ 岁左右多见#也符合 R=1的好发年

龄#年龄过大或者过小发生颅内出血或脑血管炎的

可能性降低)

)

患儿病情进展迅速#常合并有多器

官#多系统的损害#特别是合并泌尿系统和消化系统

损害时发生'8=损害的可能性增大#上述病例大部

分合并有泌尿系统和消化系统损害)

*

病变部位顶

枕区常见#意味着容易出现偏瘫和视力的损害为神

经系统损害的首发表现) 其原因为该区由椎基动脉

和大脑后动脉供血的分水岭#相互的侧枝循环相对

较少#当出现脑血管炎时#血流减慢#血供减少#小动

脉及小静脉和组织的交换减少#组织处于缺血状态#

并脑血管自身调节功能下降和血脑屏障破坏#导致

血管破裂出血或神经细胞呈缺血改变!%"

)

表 EP68A合并颅内出血的临床资料

文献 年份 性别年龄%岁& 出血部位 神经系统症状

!!%" !%@L 男 b 右枕区 嗜睡#高血压

!#$" !%@? 男 @ 左顶枕区 意识模糊#抽搐

!#!" !%%! 男 % 右颞P顶P枕区
昏迷#偏瘫#瞳孔

散大

!##" !%%? 女 @ 右额P顶区 头痛#抽搐#偏瘫

!#L" !%%? 女 ?

左顶区P蛛网膜

下腔
呕吐#头痛#嗜睡

!!G" #$$# 女 @

右额P顶区伴周

围水肿
头痛#抽搐#昏迷

!#G" #$$# 女 b7%

左顶区#右顶颞

区枕区

头痛#视力下降#

浅昏迷

!!" #$$L 男 !b 右侧小脑半球 头痛#呕吐#昏迷

!!L" #$$? 女 !L 左枕区
头痛#视力下降#

浅昏迷

!!?" #$$@ 男 !G

右颞叶#左侧枕

叶及脑室
头痛#呕吐#昏迷

GUBP68A合并周围神经系统损伤

G7#7!&临床表现及辅助检查&&R=1合并周围神

经损伤时#多见于病程的急性期或恢复期#并出现相

应的神经生理功能缺失#如臂丛神经干损伤表现为

上臂近端的功能受损!#?"

#面神经损伤出现面瘫#味

觉减退等#JM=表现为对称性的肌力下降#感觉缺失

或仅有感觉的缺失而表现为手套样感觉缺失等!b"

)

肌电图是特异性及灵敏度均较高的检查项目#面神

经等受损可以表现为神经传导速度减慢$ JM= 分为

? 型'

(

经典JM='即急性炎症性脱髓鞘性多发性神

经病%TCS1&$

)

急性运动轴索型神经病%TET8&$

*

急性运动感觉轴索型神经病 %TE=T8&$

+

B)A(.4

综合征$

,

不能分类的 JM=) 目前文献报道最常见

为TCS1和TE=T8

!b"

#肌电图早期表现为 B波或 R

波反射延迟或消失#代表神经近端或神经根受损#

TCS1为神经传导速度减慢#波幅在正常范围#TEP

=T8为神经传导速度及波幅均下降#到疾病晚期两

者均表现为神经传导速度及波幅下降#病程的不同

时期神经电生理表现也不同) 腓肠神经活检可以发

现脱髓鞘及炎症细胞浸润#但腓肠神经为感觉神经#

不能完全诊断 JM=#且 R=1合并 JM= 多为学龄儿

童#神经活检开展较为困难)

XP诊断

在R=1病程的急性期诊断合并神经系统损伤

(b$?(
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较为困难#在病程早期高血压脑病#肾性脑病#电解

质紊乱等各种原因可以导致神经系统受损的非特异

性症状##$$! 年有学者提出 R=1合并 '8= 损伤的

诊断标准!#""

'%!&患儿病程中出现头痛*头晕*烦躁

不安*视物模糊*呕吐*意识改变*抽搐*一过性肢体

运动感觉障碍等 '8= 受损表现) %#&排除 '8= 感

染*肿瘤及紫癜性肾炎所致高血压脑病) %L&具备

下列一项或多项者诊断为 R=1合并 '8= 损害'

(

脑电图有异常改变$

)

头颅 'H示脑水肿*脑栓

塞*蛛网膜下腔出血*脑出血*脑软化*脑萎缩改变一

项或多项$

*

脑脊液检查正常或有红细胞数增高)

R=1合并周围神经系统诊断标准尚未见具体的报

道) 当患儿出现感觉异常#肌力改变#活动障碍等临

床表现#结合肌电图出现神经传导速度*潜伏期*波

幅改变#肌电图表现为神经源性改变#可以诊断合并

周围神经系统损害)

FP治疗

FUEP68A合并?[8损伤

主要包括以下几个方面'

(

当仅有头痛#头晕#

情绪改变#易激惹等非特异性症状时#采用对症支持

治疗#保持电解质及内环境的平衡#抗过敏#清除过

敏原#加用抗血小板及抗凝药物等)

)

出现脑梗塞

或颅内出血时#应及时加用甲基泼尼松龙冲击治疗#

或静脉使用丙种球蛋白抗免疫治疗#当出血量较大#

出现明显占位性病变症状时要及时进行手术治疗#

可以改善症状及预后)

*

治疗进展'近年有人主张

采用血浆置换%?$ /U]gK&来治疗 R=1合并神经系

统受损!!!#!L"

#可以快速清除血浆中特殊的炎症因

子#减少炎症因子对血管的损害作用) 临床作用显

著#两次治疗后可以明显减轻症状#一般 " 次后可以

完全治愈#到目前为止尚未发现治疗失败的病例报

道!!L"

) 但主要为个案报道#尚无随机对照临床试验

及远期疗效的随访观察资料#尚待进一步的临床观

察及研究证实)

FUBP68A合并周围神经损伤

主要包括以下几个方面'

(

保持电解质及内环

境的平衡#抗过敏#清除过敏原#加用抗血小板及抗

凝药物#合理饮食和休息)

)

加强抗免疫治疗#在既

往的病例报道中#大部分病例经甲基泼尼松龙冲击

治疗后好转!b"

)

*

经甲基泼尼松龙冲击治疗疗效

欠佳时#可静脉注射丙种球蛋白抗免疫治疗#改善预

后!!%"

HP预后

预后一般较好#大部分可以完全治愈) 并发颅

内出血者可能导致继发性癫
!

和脑白质软化#R=1

反复发作所致'8=受损者预后较差!!?"

)

YP展望

R=1合并神经系统损伤发病率不高#但是可导

致生命危险#早期发现的关键在于提高认识#及时行

脑电图#头颅磁共振#肌电图等检查) 神经电生理发

生紊乱一般在生理结构发生改变之前#脑电图可以

作为首选的筛查手段#有异常时可以进一步完善磁

共振检查#有助于早期发现患者病情改变)
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